Introduction
============

Congenital lobar emphysema (CLE) was first described in 1932, by Nelson,( [@B01] ) and was so designated in 1951, by Robertson and James. It is a rare disease, its incidence being 1 per 20-30 thousand births.( [@B02] ) However, the prevalence of CLE during pregnancy is uncertain.( [@B03] )

The abnormality is defined by hyperinflation of one or more lung lobes in the absence of extrinsic bronchial obstruction. Although the etiology has yet to be fully understood, many authors have reported it as being the result of bronchial abnormalities( [@B04] ) or alveolar defects.( [@B05] ) Some theories include bronchial collapse resulting from inadequate cartilaginous support. In 1970, Hislop and Reid( [@B05] ) found an increase in the number of alveoli in the affected lobe and were the first to describe polyalveolar lobe. Subsequent studies conducted in the 1980s and 1990s re-evaluated and confirmed polyalveolar lobe in CLE.( [@B06] ) Some Brazilian authors have also reported polyalveolar lobe as the cause of CLE on the basis of histological studies involving alveolar counts, having shown an increase in the number of alveoli per area of lung tissue.( [@B07] ) It is difficult to differentiate between CLE and hyperinflation resulting from extrinsic bronchial obstruction (lymph nodes, vessels, masses, or cysts) that compresses the bronchus and produces valve obstruction. In such cases, hyperinflation should be designated acquired lobar emphysema; however, more than 50% of all CLE cases are unrelated to airway abnormalities. The left upper lobe is usually the most frequently affected, followed by the middle and right upper lobes, the lower lobes being rarely affected. It is known that CLE can occur in association with other malformations, especially cardiac malformations, which occur in 20% of cases.( [@B08] )

The most common clinical presentation is neonatal acute respiratory distress, which is caused by localized air trapping that compresses the ipsilateral and contralateral normal lungs. The diagnosis is made by clinical examination and routine chest X-rays and can be confirmed by CT. Although bronchoscopy can be an important tool in the differential diagnosis, it is not a primary screening test, being indicated for children whose symptoms appear later, with the objective of excluding acquired bronchial obstruction.

Surgery is the treatment of choice( [@B09] ) and has been recommended since 1945, when Gross and Lewis( [@B10] ) reported the first case of CLE successfully treated by lobectomy. The prognosis is good even when more than one lobe is resected and probably reflects the potential for compensatory alveolar growth in children.( [@B09] , [@B11] - [@B13] )

The objective of the present study was to show the clinical and radiographic findings, the approach adopted, and the early and late postoperative outcomes in children with CLE undergoing surgical treatment at either of two university hospitals in the state of São Paulo, Brazil, over a 30-year period.

Methods
=======

The study was approved by the Research Ethics Committee of the São Paulo State University Botucatu School of Medicine (Protocol no. 268/08-CEP). We reviewed the medical records of children with CLE undergoing surgical treatment between 1979 and 2009 at the São Paulo State University Botucatu School of Medicine *Hospital das Clínicas* or the Mogi das Cruzes University Hospital.

The diagnosis was confirmed by the presence of respiratory symptoms, typical radiographic findings, and pathological findings. We analyzed the following parameters: age at the onset of symptoms; clinical findings; age at surgery; radiographic findings (on routine chest X-rays and on chest CT scans); bronchoscopic findings (when bronchoscopy was performed); affected lobes; presence of other malformations; type of surgery; pathological findings; and early and late postoperative outcomes. Early postoperative outcome was evaluated on the basis of the following: time to extubation; time to recovery from anesthesia; re-expansion of the remaining lung; and resolution of the symptoms. Late postoperative outcome was evaluated on the basis of respiratory symptoms and findings on routine chest X-rays.

Results
=======

Between 1979 and 2009, 20 children with CLE underwent surgery. Of those, 15 underwent surgery at the Botucatu School of Medicine *Hospital das Clínicas* and 5 underwent surgery at the Mogi das Cruzes University Hospital. The time elapsed between the first case and the second case was greater than 8 years. The mean age at surgery was 6.9 months (range, 9 days to 4 years), and all of the children were White ([Table 1](#t01){ref-type="table"}). The age at onset of respiratory symptoms ranged from 0 (i.e., symptoms at birth) to 12 months. Symptoms of respiratory distress (dyspnea, wheezing, and cyanosis) were present in 60% of the cases, with no evidence of infection. Recurrent pneumonia (fever, cough, tachypnea, and a history of antibiotic therapy) was observed in 50% of the cases.

Table 1Characteristics of the patients diagnosed with congenital lobar emphysema and treated surgically at either of two hospitals between 1979 and 2009.

The time elapsed between the onset of symptoms and the surgical procedure ranged from 1 day to 36 months. The test that raised the diagnostic suspicion of CLE was a routine chest X-ray, which showed lobar hyperinflation and compression of the ipsilateral and contralateral parenchyma in all cases ([Figure 1](#f01){ref-type="fig"}). A CT scan of the chest was performed in 18 (90%) of the cases, and the findings consisted of hyperinflation of the affected lobe, contralateral herniation of the affected lobe through the anterior mediastinum, mediastinal shift, and collapse of the healthy lobes due to compression ([Figure 2](#f02){ref-type="fig"}).

Figure 1Chest X-ray showing hyperinflation of the left upper lobe, with compression of the lower lobe and mediastinal shift to the right leading to compression of the entire right lung.

Figure 2Chest CT scan showing hyperinflation of the left upper lobe (in A) and right upper lobe (in B), with contralateral mediastinal shift and compression of the contralateral lung in both cases.

Rigid bronchoscopy was performed in 7 children (35%), although only in those over 6 months of age. Although there was no acute respiratory impairment, most of those children had recurrent pneumonia. In the first case, in 1979, bronchoscopy was performed in a child who was younger than 6 months of age because of the difficulty in establishing the diagnosis. All of the tests showed that the bronchial tree was within normal limits.

In 1 case, CLE was misdiagnosed as tension pneumothorax at birth, and the child underwent emergency pleural drainage, without success ([Figure 3](#f03){ref-type="fig"}).

Figure 3Chest X-ray of a child with congenital lobar emphysema misdiagnosed as right tension pneumothorax. The child was referred to the facility with a right pleural tube already in place.

In 2 cases, CLE was found in association with other malformations (hydrocephalus in 1 and bronchogenic cyst in 1). In the case of the patient with CLE and bronchogenic cyst, both defects were treated during the same procedure.

The most commonly affected lobes were the left upper lobe (in 7 patients) and the middle lobe (in 7 patients), followed by the right upper lobe (in 6 patients) and the right lower lobe (in 2 patients). Two children had involvement of two ipsilateral lobes.

Lobectomy and bilobectomy were performed in 18 and 2 patients, respectively. In 1 case, bilobectomy was performed in conjunction with bronchogenic cyst resection. In 15 cases, a lateral thoracotomy was performed, and, in 5 cases, thoracotomy was performed via the triangle of auscultation; in all cases, the surgical approach was lateral muscle-sparing thoracotomy. In all procedures, the affected lung herniated through the pleural cavity immediately after it had been opened ([Figure 4](#f04){ref-type="fig"}).

Figure 4Hyperinflated left upper lobe (in A) and right upper lobe (in B) with herniation through the chest incision.

A pathological diagnosis of CLE was established in all of the cases, although there were no cartilaginous changes or confirmed polyalveolar lobe in any, and the only possible etiology was a small bronchogenic cyst compressing the upper and middle lobe bronchi.

All of the patients progressed well, being weaned from mechanical ventilation shortly after surgery. Chest tube removal and discharge occurred within up to 4 and 5 days after surgery, respectively. Late postoperative outcomes were satisfactory, and postoperative follow-up time was at least 24 months (mean, 60 months), 3 patients having been followed for more than 10 years. No late complications were observed.

Discussion
==========

Although the incidence of CLE is possibly underestimated, it ranges from 1:20,000 births to 1:30,000 births in the literature,( [@B02] ) CLE being more common in White boys.( [@B11] , [@B14] , [@B15] ) However, in our sample, there was no predominance of CLE in males, and although all of the children were White, the predominance of CLE in White patients no longer seems to hold true, one study having shown a high incidence of CLE in non-White children in Oman.( [@B16] )

The fact that the incidence of CLE is low has been confirmed by studies conducted in Brazil: at a referral facility for pediatric thoracic surgery in the city of Porto Alegre, 13 patients with CLE underwent surgery over a 10-year period,( [@B17] ) and at a university hospital in the city of São Paulo, 14 patients with CLE underwent surgery over a 35-year period.( [@B18] ) Although the diagnosis of CLE can be made by routine chest X-rays, it continues to be delayed; this suggests that the low incidence of CLE and the difficulty in diagnosing the disease in the presence of infection contribute to delayed diagnosis and treatment, resulting in recurrent and frequent complications.( [@B18] ) Before the early 1990s, only 2 patients with CLE had undergone surgery at one of the hospitals under study. This shows that the disease was poorly understood in primary health care settings in Brazil.

All of the patients analyzed in the present study had been diagnosed after birth; however, some authors have reported that CLE can be prenatally diagnosed by ultrasound on the basis of the difference in echogenicity and reflectivity between healthy and affected lobes.( [@B15] , [@B19] , [@B20] ) Currently, the routine use of prenatal ultrasound allows early diagnosis of all lung malformations. We do not believe that this can increase our sample size, because none of the patients analyzed in the present study had been diagnosed with CLE before birth. However, several other, cystic, malformations were diagnosed by prenatal ultrasound. This might be due to the fact that the sensitivity of ultrasound diagnosis of CLE is lower than is that of ultrasound diagnosis of cystic diseases.

The onset of signs and symptoms of respiratory impairment usually occurs in the first days of life, occurring before the age of 6 months in 90% of cases, when approximately half of all cases are diagnosed; however, the onset of signs and symptoms of respiratory impairment can occur as late as the age of 5 years.( [@B21] ) According to the literature, 12% of all patients with CLE develop severe acute respiratory impairment, a proportion that is consistent with the proportion that we found in our sample.

Radiographic images can sometimes confuse physicians because healthy lobes can appear opaque as a result of their being compressed by the affected lobe. This, in association with symptoms of respiratory distress, can mimic pneumonia, thus delaying diagnosis. The main differential diagnosis on routine chest X-rays is still tension pneumothorax, which is evidenced by the high radiolucency of the affected lung and which can, in association with respiratory distress, lead to unnecessary invasive procedures( [@B06] , [@B21] , [@B22] ) that can worsen the condition of patients. In such cases, chest CT is useful in order to confirm the X-ray findings, to determine the affected lobe more accurately, and to exclude other malformations, such as vascular ring, masses, and cysts, which can compress the bronchi.( [@B16] )

In most of the cases in which the onset of symptoms was immediately after birth, early tracheal intubation and mechanical ventilation contributed to greater air retention in the affected lung, urgent intervention being therefore required. In such cases, some authors have suggested the use of high-frequency ventilation,( [@B23] ) selective intubation,( [@B24] ) or endoscopic decompression of the emphysematous lobe( [@B25] ) for preoperative and perioperative optimization. In cases in which the onset of symptoms is after the sixth month of life or in oligosymptomatic patients, conservative treatment is an option and has been widely discussed in the literature.( [@B26] ) However, attention should be paid to deterioration of respiratory function leading to urgent interventions.

Regarding the affected lobes, our findings were consistent with those reported in the literature. However, the proportion of lower lobe involvement was higher in our case series than in other case series. In 2 cases, more than one lobe was affected. In both cases, the upper right and middle lobes in the right hemithorax were affected. This facilitated the surgical approach--as previously discussed by other authors( [@B15] , [@B22] )--which would have been more difficult had there been bilateral involvement.( [@B27] ) Some authors have reported that the symptoms are more intense when there is upper lobe involvement than when there is middle lobe involvement.( [@B15] , [@B16] , [@B22] ) However, no such difference was found in our sample of patients.

Although CLE has been shown to be significantly associated with cardiac malformations, we found no cardiac malformations in our sample. Our screening for cardiac malformations was carried out exclusively by echocardiography and chest CT because cardiac catheterization and cineangiography( [@B28] ) seemed extremely invasive and unnecessary.

The intraoperative period is generally made difficult by mechanical ventilation and the use of inhaled anesthetics, such as nitric oxide, which can increase the retention of air in the affected lobe, increasing hyperinflation during the entire procedure and making ventilation and surgical manipulation even more difficult.( [@B08] ) However, the literature shows that the surgical treatment of CLE is safe, the morbidity and mortality from the procedure being low in most studies.( [@B02] , [@B17] , [@B18] ) In our case series, all of the procedures were successful and the surgical approach was lateral muscle-sparing thoracotomy followed by the affected lung being pulled out of the pleural cavity in order to facilitate ventilation. The use of video-assisted thoracoscopic lobectomy( [@B29] ) for congenital lung malformations has been reported in the literature; however, this surgical approach is difficult in patients with CLE because the pleural cavity is mostly occupied by the affected lobe (which generally remains inflated), and this makes it difficult to create a pneumothorax with the purpose of creating a virtual cavity. Although pain or the cosmetic appearance of the chest wall can justify the use of video-assisted thoracoscopy, none of our patients had such complications.

Although more than 50% of all CLE cases have no clear etiology, several theories have been proposed to explain the mechanism of air trapping in the emphysematous lung, including the presence of bronchial cartilage dysplasia,( [@B07] , [@B30] ) accumulation of mucus or redundant mucosa leading to valve obstruction, extrinsic compression by aberrant bronchi or vascular structures, infection-related abnormalities,( [@B14] ) and polyalveolar lobe.( [@B05] , [@B06] ) Contrary to what many authors have reported, we found no cartilaginous changes in the bronchi of the emphysematous lobe. However, such changes cannot be completely ruled out, because it is possible that there was a change in the emergence of the bronchus, which was not resected with the specimen. However, 35% of the patients who underwent bronchoscopy had no intrinsic or extrinsic central bronchial obstruction. Although bronchoscopy is not a primary screening test, it was used only in patients over 6 months of age, age at which the onset of CLE symptoms is less common. The objective of the procedure was to exclude obstruction by a foreign body or thick secretion plugs and avoid inappropriate surgery, in accordance with the algorithm proposed by Karnak et al.( [@B09] ) Regarding polyalveolar lobe, although the pathological findings were not consistent with it, we cannot state that it did not occur. Therefore, in one of the cases, the only possible etiology found was bronchogenic cyst compressing the emergence of two lobes.

In conclusion, CLE is an uncommon disease, and it is still difficult to diagnose it in neonatal ICU and infant care settings. Therefore, CLE should be suspected in neonates with respiratory distress. Although the etiology of CLE remains uncertain, the radiological diagnosis is easily made, and surgical treatment is effective and safe.
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OBJETIVO:
=========

Revisar os casos de enfisema lobar congênito (ELC) operados nos últimos 30 anos em dois hospitais universitários.

MÉTODOS:
========

Foram revistos os prontuários médicos das crianças com ELC operadas no Hospital das Clínicas da Faculdade de Medicina de Botucatu e no Hospital da Universidade de Mogi das Cruzes entre 1979 e 2009. Dados sobre sintomas, exame físico, achados radiológicos, diagnóstico, tratamento cirúrgico e seguimento pós-operatório mediato e tardio foram analisados.

RESULTADOS:
===========

Durante o período estudado, 20 crianças com ELC foram submetidas a tratamento cirúrgico. A média de idade dos pacientes no momento da cirurgia foi 6,9 meses (variação, 9 dias a 4 anos). Todos os casos apresentaram sintomas ao nascimento ou nos primeiros meses de vida. Em todos os casos, a radiografia simples de tórax foi importante na definição do diagnóstico. Em casos de dificuldade respiratória moderada, a TC de tórax auxiliou no diagnóstico. Um paciente com desconforto respiratório grave foi diagnosticado erroneamente com pneumotórax hipertensivo e submetido a drenagem torácica. A broncoscopia só foi realizada nos pacientes com dificuldade respiratória moderada e não foram encontrados sinais de anomalias traqueobrônquicas. A abordagem cirúrgica foi realizada através de toracotomia lateral poupadora de músculo. O lobo superior esquerdo e o lobo médio foram os mais afetados, seguidos pelo lobo superior direito. A lobectomia foi realizada em 18 casos, enquanto a bilobectomia foi realizada em 2 casos (com ressecção de cisto broncogênico em 1 desses). Complicações pós-operatórias não foram observadas. O acompanhamento pós-operatório foi de pelo menos 24 meses (média, 60 meses) e não foram observadas complicações tardias nesta série.

CONCLUSÕES:
===========

O ELC é uma doença pouco comum, ainda negligenciada, de etiologia incerta, mas de fácil diagnóstico radiológico e tratamento cirúrgico eficaz.

Anormalidades do sistema respiratório

Anormalidades congênitas

Procedimentos cirúrgicos pulmonares

Enfisema pulmonar

Introdução
==========

O enfisema lobar congênito (ELC) foi descrito pela primeira vez em 1932 por Nelson( [@B01] ) e, posteriormente, foi nomeado definitivamente por Robertson e James em 1951. É uma doença rara, com incidência de 1 a cada 20-30 mil nascimentos,( [@B02] ) mas sua prevalência durante a gestação é incerta.( [@B03] )

A anomalia é definida pela hiperinsuflação de um ou mais lobos pulmonares na ausência de uma obstrução brônquica extrínseca. A etiologia não esta totalmente esclarecida, mas é considerada por muitos autores como resultante de anormalidades brônquicas( [@B04] ) ou de defeitos alveolares.( [@B05] ) Algumas teorias incluem colapso brônquico resultante do suporte cartilaginoso inadequado. Em 1970, Hislop e Reid( [@B05] ) encontraram um aumento do número de alvéolos no lobo afetado e, pela primeira vez, descreveram o lobo polialveolar. Trabalhos subsequentes nos anos 80 e 90 reavaliaram e confirmaram o lobo polialveolar no ELC.( [@B06] ) Alguns autores brasileiros também descreveram a presença de lobo polialveolar como causa do ELC, baseado em estudos histológicos com contagem alveolar, mostrando um aumento no número de alvéolos por área de tecido pulmonar.( [@B07] ) É difícil a diferenciação do ELC com hiperinsuflações resultantes de obstruções brônquicas extrínsecas (linfonodos, vasos, massas ou cistos) que comprimem o brônquio e produzem obstrução valvular. Nesses casos, a hiperinsuflação deveria ser chamada de enfisema lobar adquirido; entretanto, mais de 50% dos casos de ELC não são relacionados a nenhuma anomalia das vias aéreas. O lobo superior esquerdo costuma ser o mais frequentemente acometido, seguido pelos lobos médio e superior direito, raramente manifestando-se nos inferiores. Pode estar associado a outras malformações, principalmente a cardíaca, que ocorre em 20% dos casos.( [@B08] )

A apresentação clínica mais comum é de angústia respiratória aguda do recém-nascido, causada pelo aprisionamento de ar localizado que comprime o pulmão normal ipsilateral e contralateral. O diagnóstico é feito através da clínica e da radiografia simples de tórax, podendo ser confirmado por tomografia. A broncoscopia pode ser uma ferramenta importante no diagnóstico diferencial, apesar de não fazer parte da investigação primária, sendo indicada em crianças cujos sintomas se iniciam mais tardiamente, com o objetivo de excluir obstruções brônquicas adquiridas.

O tratamento de escolha é cirúrgico,( [@B09] ) preconizado desde que, em 1945, Gross e Lewis( [@B10] ) relataram o primeiro tratamento bem sucedido através de lobectomia. O prognóstico, mesmo quando há a ressecção de mais de um lobo, é bom e provavelmente reflete o potencial de crescimento alveolar compensatório em crianças.( [@B09] , [@B11] - [@B13] )

O objetivo do presente estudo foi mostrar os achados clínicos e radiológicos, a conduta adotada e a evolução precoce e tardia de crianças com ELC tratadas em duas instituições universitárias do interior paulista nos últimos 30 anos.

Métodos
=======

O trabalho foi aprovado pelo Comitê de Ética em Pesquisa da Faculdade de Medicina de Botucatu da Universidade Estadual Paulista, sob o número de ofício 268/08-CEP. Foram revistos todos os prontuários médicos das crianças com ELC operadas no Hospital das Clínicas da Faculdade de Medicina de Botucatu da Universidade Estadual Paulista e no Hospital da Universidade de Mogi das Cruzes entre 1979 e 2009.

O diagnóstico foi firmado pela presença de sintomas respiratórios, alteração radiológica característica e confirmação anatomopatológica. Foram analisados os seguintes parâmetros: idade ao aparecimento dos sintomas, achados clínicos, idade no momento da cirurgia, achados radiológicos (radiografia simples e TC de tórax), resultados de broncoscopia (quando realizada), lobos comprometidos, presença de associação a outras malformações, tipo de cirurgia realizada, achados anatomopatológicos e evolução pós-operatória mediata e tardia. A evolução precoce foi baseada no tempo de extubação, tempo de recuperação anestésica, reexpansão do pulmão remanescente e regressão dos sintomas, enquanto a tardia baseou-se nos sintomas respiratórios e na radiografia simples de tórax.

Resultados
==========

Entre 1979 e 2009, 20 crianças com ELC foram operadas, sendo 15 delas no Hospital das Clínicas da Faculdade de Medicina de Botucatu e 5 no Hospital Universitário de Mogi das Cruzes. Houve um espaço de tempo maior que 8 anos entre o primeiro e o segundo caso. A média de idade no momento da cirurgia foi de 6,9 meses (variação, 9 dias a 4 anos), e todas eram caucasianas ([Tabela 1](#t02){ref-type="table"}). O início dos sintomas respiratórios variou desde o nascimento até, no máximo, 12 meses de idade. Sintomas de desconforto respiratório (dispneia, chiado e cianose) estavam presentes em 60% dos casos, sem evidências de infecção. Pneumonias de repetição (febre, tosse, taquipneia e histórico de antibioticoterapia prévia) foram observadas em 50% dos casos.

Tabela 1Características dos pacientes diagnosticados com enfisema lobar congênito e tratados cirurgicamente em dois hospitais entre 1979 e 2009.

O tempo decorrido entre o aparecimento dos sintomas até o tratamento cirúrgico variou de 1 dia a 36 meses. O exame que levou à suspeita diagnostica foi a radiografia simples de tórax, mostrando hiperinsuflação lobar e compressão do parênquima ipsilateral e contralateral em todos os casos ([Figura 1](#f05){ref-type="fig"}). A TC de tórax foi realizada em 18 casos (90%), e os achados consistiram em hiperinsuflação do lobo acometido, herniação do mesmo contralateralmente através do mediastino anterior, desvio do mediastino e colapso por compressão dos lobos sadios ([Figura 2](#f06){ref-type="fig"}).

Figura 1Radiografia de tórax mostrando hiperinsuflação do lobo superior esquerdo com compressão do lobo inferior e desvio do mediastino para a direita, levando a compressão de todo o pulmão direito.

Figura 2Tomografia de tórax mostrando hiperinsuflação do lobo superior esquerdo (em A) e do lobo superior direito (em B), com desvio contralateral do mediastino e compressão do pulmão contralateral em ambos os casos.

A broncoscopia rígida foi realizada em 7 crianças (35%), mas somente naquelas com idade superior a 6 meses, sem comprometimento respiratório agudo, mas a maioria delas apresentava pneumonias de repetição. Somente no primeiro caso, em 1979, foi realizada broncoscopia em uma criança com menos de 6 meses pela dificuldade em se chegar ao diagnóstico. Todos os exames apresentaram a árvore brônquica dentro dos limites da normalidade.

Em um dos casos, o ELC foi erroneamente diagnosticado como pneumotórax hipertensivo ao nascimento, e a criança foi submetida à drenagem pleural emergencial, sem sucesso ([Figura 3](#f07){ref-type="fig"}).

Figura 3Radiografia de tórax de criança com enfisema lobar congênito diagnosticado erroneamente como pneumotórax hipertensivo à direita. A criança foi encaminhada ao serviço já com o dreno pleural à direita.

A associação com outras malformações foi observada em 2 casos, um com hidrocefalia e outro com cisto broncogênico; nesse último caso, ambos os defeitos foram tratados no mesmo tempo cirúrgico.

Os lobos mais comumente atingidos foram o superior esquerdo e o médio, ambos em 7 pacientes, seguidos do lobo superior direito, em 6, e do lobo inferior direito, em 2. Duas crianças tinham comprometimento de dois lobos ipsilaterais.

A lobectomia e a bilobectomia foram realizadas, respectivamente, em 18 e 2 pacientes. Em um dos casos, além da realização da bilobectomia, foi também ressecado um cisto broncogênico. Em 15 casos, a toracotomia foi lateral e, em 5 casos, essa foi através do triângulo da ausculta; todas as toracotomias foram realizadas com preservação muscular. Em todos os procedimentos, houve herniação do pulmão doente para fora da cavidade pleural imediatamente após a abertura da mesma ([Figura 4](#f08){ref-type="fig"}).

Figura 4Lobo superior esquerdo (em A) e lobo superior direito (em B) hiperinsuflados com herniação através da incisão torácica.

O diagnóstico anatomopatológico foi de ELC em todos os casos, mas não foram encontradas alterações cartilaginosas em nenhum deles, tampouco foi confirmada polialveolose em algum, e a única possível etiologia foi a de um pequeno cisto broncogênico que comprimia os brônquios do lobo superior e médio.

Todos os pacientes evoluíram bem, saindo da ventilação mecânica logo após a cirurgia. A retirada do dreno e a alta hospitalar, respectivamente, ocorreram em até no máximo 4 e 5 dias pós-operatórios. A evolução tardia foi satisfatória, e o tempo de seguimento mínimo foi de 24 meses (média de 60 meses), sendo 3 pacientes seguidos por mais de 10 anos. Nenhuma complicação tardia foi observada.

Discussão
=========

A incidência de ELC pode estar subestimada, mas há variações de 1:20.000 a 1:30.000 nascimentos na literatura,( [@B02] ) sendo mais comum em meninos brancos.( [@B11] , [@B14] , [@B15] ) Entretanto, em nossa casuística, não houve predileção pelo sexo masculino e, apesar de todas as crianças serem caucasianas, a predileção pela raça já não parece ser tão certa em virtude de uma publicação sobre a alta incidência de ELC em crianças não brancas em Omã.( [@B16] )

A baixa incidência de ELC é comprovada por publicações nacionais: em um serviço de referência de cirurgia torácica pediátrica em Porto Alegre (RS) foram operados 13 casos em 10 anos,( [@B17] ) e em um hospital universitário na cidade de São Paulo (SP) foram operados 14 casos em 35 anos.( [@B18] ) Ainda hoje, a demora para se chegar ao diagnóstico, que pode ser feito por uma radiografia simples, sugere que a baixa incidência dessa doença e a dificuldade diagnóstica quando existe infecção corroboram o retardo do diagnóstico e da instituição do tratamento, resultando em complicações recorrentes e frequentes.( [@B18] ) Antes do início da década de 1990, somente 2 casos foram operados em um dos hospitais estudados, demonstrando que o desconhecimento da doença era grande por parte dos serviços de saúde primários em nosso país.

O diagnóstico de todos os casos foi feito após o nascimento; entretanto, alguns autores já relataram que o diagnóstico pré-natal é possível através da ultrassonografia, pela diferença de ecogenicidade e refletividade do lobo afetado.( [@B15] , [@B19] , [@B20] ) Atualmente, com o uso rotineiro da ultrassonografia pré-natal, podemos diagnosticar mais precocemente todas as malformações pulmonares. Não acreditamos que esse fato possa aumentar nossa casuística, pois não tivemos nenhum caso de ELC diagnosticado antes do nascimento, mas várias outras malformações císticas foram diagnosticadas por ultrassonografia pré-natal. Talvez isso ocorra devido à menor sensibilidade do diagnóstico ultrassonográfico do ELC quando comparado à do diagnóstico de doenças císticas.

O aparecimento de sinais e sintomas de comprometimento respiratório geralmente ocorre nos primeiros dias de vida, sendo que, em 90% dos casos, esses aparecem antes dos 6 meses de idade, quando são diagnosticados cerca de metade dos casos; entretanto, esses podem surgir até os 5 anos.( [@B21] ) Segundo a literatura, 12% dos casos de ELC desenvolvem um comprometimento respiratório agudo e grave, coincidindo com o que encontramos em nossa amostra.

As imagens radiológicas ocasionalmente podem confundir o médico, pois os lobos sadios podem estar opacificados por compressão pelo lobo doente e, se associados aos sintomas de desconforto respiratório, podem simular uma pneumonia, retardando o diagnóstico. O principal diagnóstico diferencial na radiografia simples de tórax ainda é o pneumotórax hipertensivo, indicado pela radiotransparência acentuada do pulmão doente, associado à angustia respiratória, que pode levar a procedimentos invasivos desnecessários( [@B06] , [@B21] , [@B22] ) que podem piorar a condição do paciente. Nesses casos, a TC de tórax faz-se útil no intuito de confirmar os achados da radiografia, determinar mais acuradamente o lobo acometido e excluir outras malformações, como anel vascular, massas e cistos, que podem comprimir os brônquios.( [@B16] )

Na maioria dos casos cujo início dos sintomas foi imediatamente após o nascimento, a intubação traqueal precoce e a ventilação mecânica contribuíram para uma maior retenção de ar no pulmão doente, fazendo-se necessária a intervenção urgente. Nesses casos, alguns autores sugerem como saída o uso de ventilação de alta frequência,( [@B23] ) intubação seletiva( [@B24] ) ou descompressão endoscópica do lobo enfisematoso( [@B25] ) para otimização pré e perioperatória. Nos casos cujo achado é posterior ao sexto mês de nascimento ou nos pacientes oligossintomáticos, pode ser feita a opção pelo tratamento conservador, já bastante discutido na literatura,( [@B26] ) mas deve-se estar atento para deteriorações do quadro respiratório que levarão a intervenções de urgência.

Quanto à localização, não encontramos diferenças com relação aos dados da literatura, mas a proporção de acometimento de lobos inferiores foi maior que em outras séries. Em 2 casos, houve comprometimento de mais de um lobo, ambos no hemitórax direito (superior direito e médio), o que facilitou a abordagem, como já discutido por outros autores,( [@B15] , [@B22] ) em comparação ao acometimento bilateral.( [@B27] ) Alguns autores relatam que, quando o comprometimento ocorre em lobos superiores, os sintomas são mais intensos do que quando esse ocorre em lobo médio,( [@B15] , [@B16] , [@B22] ) mas não encontramos essa diferença em nossos pacientes.

Apesar de ser demonstrada uma grande associação com malformações cardíacas, essas não foram encontradas em nossa amostra, sendo que a investigação foi exclusivamente feita através de ecocardiografia e TC de tórax, pois o método de cateterismo cardíaco e cineangiografia( [@B28] ) nos pareceu muito invasivo e desnecessário.

O período intraoperatório geralmente é dificultado pela ventilação mecânica e pela utilização de drogas anestésicas inalatórias, como óxido nítrico, que podem aumentar a retenção de ar no lobo doente, tornando maior a hiperinsuflação durante todo o procedimento e dificultando ainda mais a ventilação e a manipulação cirúrgica.( [@B08] ) Entretanto, a literatura mostra que o tratamento cirúrgico do ELC é um procedimento seguro, com baixa morbidade e mortalidade na maioria das séries.( [@B02] , [@B17] , [@B18] ) Em nossa série, todos os procedimentos foram bem sucedidos e realizados através de uma pequena toracotomia lateral poupadora de músculos, seguida de luxação do pulmão doente para fora da cavidade pleural para facilitar a ventilação. A literatura mostra a realização de lobectomia através de videotoracoscopia( [@B29] ) para malformações pulmonares congênitas; porém, em pacientes com ELC, essa abordagem é dificultada pelo fato de a cavidade pleural já estar bastante ocupada pelo lobo doente, que geralmente permanece insuflado, para que se realize pneumotórax com a finalidade de se criar a cavidade virtual. Embora a dor ou a estética da parede torácica possam justificar a realização de videotoracoscopia, nenhum dos nossos pacientes apresentou tais complicações.

Apesar de mais de 50% dos casos não apresentarem uma etiologia definida, várias teorias foram propostas para explicar o mecanismo de retenção aérea no pulmão enfisematoso, como presença de cartilagens brônquicas displásicas,( [@B07] , [@B30] ) acúmulo de muco ou redundância de mucosa, levando a obstrução valvular, compressão extrínseca por brônquios aberrantes ou estruturas vasculares, anomalias relacionadas a infecção( [@B14] ) e polialveolose.( [@B05] , [@B06] ) Em nenhum dos nossos casos foram encontradas alterações cartilaginosas nos brônquios do lobo enfisematoso, como referem muitos autores, mas essas não podem ser totalmente excluídas, pois poderia haver uma alteração na emergência do brônquio, a qual não é ressecada com a peça. Contudo, em 35% dos pacientes que foram submetidos à broncoscopia, também não encontramos obstruções brônquicas centrais, intrínsecas ou extrínsecas. A broncoscopia, apesar de não fazer parte da investigação inicial, foi uma ferramenta utilizada apenas em pacientes com mais de 6 meses de vida, quando o aparecimento dos sintomas de ELC é menos comum. O objetivo do exame foi excluir eventuais obstruções por corpo estranho ou rolhas de secreção espessa e evitar uma possível cirurgia inadequada, obedecendo ao algoritmo proposto por Karnak et al.( [@B09] ) Quanto ao achado de lobo polialveolar, não podemos afirmar que esse não tenha ocorrido, apesar de esse não ter sido encontrado no exame anatomopatológico. Sendo assim, a única provável etiologia que temos para um dos casos foi de cisto broncogênico comprimindo a emergência de dois lobos.

Conclui-se que o ELC é uma doença pouco comum e que ainda há dificuldade diagnóstica nos serviços de terapia intensiva neonatal ou no atendimento de lactentes na pediatria geral. Por isso, o ELC deve ser suspeitado em recém-nascidos com desconforto respiratório. Sua etiologia ainda é incerta, mas é de fácil diagnóstico radiológico, e o tratamento cirúrgico é eficaz e seguro.
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